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Резюме
Центральный понтинный миелинолиз (ЦПМ) – это ограниченная, симметричная, невоспалительная демиелини-
зация в области средней части основания моста. У 10 % пациентов с ЦПМ демиелинизация возникает и за пределами 
моста: средний мозг, таламус, базальные ганглии и мозжечок. Демиелинизация возникает в области наиболее близкого 
соприкосновения белого и серого вещества в результате клеточного отека, вызванного резкой сменой осмотического 
градиента, самая частая причина которой – быстрая терапия хронической гипонатриемии. В представленном случае 
наблюдается сочетание центрального понтинного и экстрапонтинного миелинолиза у женщины 71 года, которое воз-
никло после быстрой коррекции хронической гипонатриемии, развившейся на фоне длительной бессолевой диеты, 
бесконтрольного приема диуретиков и перегревания. Диагноз был подтвержден результатами магнитно- резонансной 
томографии. Проведенная терапия привела к значительному уменьшению неврологического дефицита.
Ключевые слова: центральный понтинный миелинолиз, экстрапонтинный миелинолиз, бессолевая диета, пере-
дозировка Фуросемида, агрессивная терапия хронической гипонатриемии
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Summary
Central pontine myelinolysis (CPM) is a concentrated, symmetric, non-inflammatory demyelination within the central basis 
pontis. In 10 % of patients with СРМ, demyelination also occurs in extrapontine regions: the mid brain, thalamus, basal nuclei, 
and cerebellum. Demyelination occurs in regions of compact interdigitation of white and gray matter as a result of cellular edema, 
which is caused by fluctuating osmotic forces, results in compression of fiber tracts. The most frequent cause of abrupt change 
in osmotic pressure is the rapid sodium correction of prolonged hyponatremia. In case that we report, there is a combination of 
central pontine and extrapontine myelinolysis, which occurs in 71-year-old woman owing to rapid sodium correction of pro-
longed hyponatremia which by turn developed due to salt-free diet, improper antihypertensive therapy and overheating. The 
diagnosis was confirmed by magnetic resonance imaging (MRI). The treatment led to significant decrease of neurological deficit.
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ВВЕДЕНИЕ
Центральный понтинный миелинолиз (ЦПМ) – 
это ограниченная, часто симметричная, невоспали-
тельная демиелинизация в области средней части 
основания моста. Факторами, которые предраспо-
лагают к развитию ЦПМ, являются алкоголизм, за-
болевания печени, состояние после транспланта-
ции печени, гипонатриемия [1, 2]. Более вероятно 
развитие ЦПМ у пациентов с гипонатриемией в 
случае, если уровень Na+ в крови оставался менее 
120 ммоль/л в течение 48 ч и более, при интенсив-
ной инфузионной терапии гипертоническим раст-
вором, а также в случае развития гипернатриемии 
во время лечения. Пациенты с ожоговой болезнью, 
длительно находящиеся в состоянии гипернатрие-
мии, склонны к развитию ЦПМ. Также данное со-
стояние может сопровождать такие заболевания, 
как гепатолентикулярная дегенерация и неопла-
стический процесс [3].
Существует два компенсаторных механизма, 
возникающих в ответ на гипонатриемию, – быст-
рый и отсроченный. Быстрый механизм служит 
для поддержания изоосмолярности вне- и вну-
триклеточной жидкости и представляет собой 
выход электролитов из клетки в интерстициаль-
ное пространство. Его эффективность длится в те-
чение нескольких часов. Если гипоосмолярность 
интерстициальной жидкости сохраняется, то ак-
тивизируется отсроченный механизм, который 
работает за счет выхода из клетки органических 
осмолитов (фосфокреатин, креатин, миоинози-
тол, глицерофосфорилхолин, таурин, глутамат, 
глутамин и бетаин). При длительной гипонатрие-
мии клетка, приспосабливаясь к существованию 
в этих условиях, удаляет из цитоплазмы органиче-
ские осмолиты и прекращает их синтез. Во время 
терапии гипонатриемии быстрая нормализация 
осмолярности внеклеточной жидкости создает 
такой градиент осмотической концентрации, к 
которому клетка не успевает адаптироваться, как 
результат – теряет воду и сморщивается. Таким 
образом, клетка, адаптированная к существова-
нию в гипоосмолярной среде, оказывается «безза-
щитна» при быстрой нормализации осмолярности 
из-за малого количества органических осмолитов 
в цитоплазме. Осмотическое повреждение клеток 
по типу сморщивания («shrink») возможно и при 
исходно нормальной осмолярности внеклеточной 
жидкости. Условием формирования такого повре-
ждения является быстрое развитие гипернатри-
емии Na>170 ммоль/л. Механизм сморщивания 
клеток тот же. Клетку повреждает и сморщивает 
осмотическое давление, возникающее на фоне 
градиента осмолярностей по сторонам клеточной 
мембраны. Особенностью является то, что клетка, 
исходно находившаяся в условиях осмотической 
нормы, имеет в цитоплазме значительное количе-
ство органических осмолитов и нормальный темп 
синтеза осмотически активных молекул, поэтому 
такая клетка более устойчива к повреждающему 
действию гиперосмолярной среды [4].
Устойчивость к осмотическому стрессу разных 
отделов центральной нервной системы (ЦНС) раз-
лична. Наиболее подвержены осмотическому по-
вреждению сложно организованные области цент-
ральной нервной системы, а именно – участки, где 
нейронная сеть наиболее сложная, морфологиче-
ски это «пестрые участки», поскольку в этих зонах 
чередуются серое и белое вещество. К таким зонам 
относятся мост, средний мозг, таламус, базальные 
ганглии и мозжечок, где наиболее часто и возни-
кает осмотическая демиелинизация.
По данным литературы, ЦПМ чаще возника-
ет у женщин. Точных данных по заболеваемости 
ЦПМ нет. Однако исследования N. Singh et al. и 
T. D. Singh et al. (1994, 2014) [5, 6] продемонстриро-
вали, что при посмертном вскрытии у 29 % паци-
ентов с трансплантацией печени были выявлены 
изменения, характерные для данного процесса.
Клиническая картина тяжелой гипонатриемии 
проявляется угнетением сознания различной сте-
пени тяжести и судорожным синдромом. После 
интенсивной инфузионной терапии состояние па-
циента, как правило, улучшается, однако возмож-
но сохранение проявлений энцефалопатии. Через 
несколько суток (48–72 ч) у пациента развивается 
очаговая неврологическая симптоматика. Основ-
ными клиническими проявлениями ЦПМ являются 
псевдобульбарный синдром (дисфагия, дисфония, 
дизартрия) и центральная тетраплегия. Обращают 
на себя внимание повышение мышечного тонуса, 
парезы и параличи, оживление глубоких рефлек-
сов, появление патологических рефлексов. К более 
редким проявлениям ЦПМ относятся горизонталь-
ный, вертикальный парез взора, а также синдром 
«запертого человека», проявляющийся параличом 
нижних черепных нервов и центральной тетрапле-
гей, при сохранности сознания, движения глазных 
яблок, мигания и дыхания [3, 4, 7]. Диагностиче-
ские исследования включают в себя нейровизуали-
зацию, предпочтительнее магнитно-резонансная 
терапия (МРТ) головного мозга. На Т2-взвешанном 
изображении (ВИ) выявляются гиперинтенсивные 
или светящиеся участки, подвергшиеся демиели-
низации, что обусловлено относительным повы-
шением содержания воды. Обычно выявляются 
симметричные очаги, овальной формы в больших 
полушариях мозга, и повреждения в виде трезубца 
или бабочки в мосте, потому что преимуществен-
но вовлекаются поперечные пучки моста, а вер-
тикальные остаются интактны. Эти очаги имеют 
гипоинтенсивный сигнал в Т1-режиме в острой 
стадии заболевания, а затем, в подострой стадии, 
очаги становятся гиперинтенсивными и отчетливо 
верифицируются в T2-режиме. Очаги выявляют-
ся без контрастного усиления [8]. Рекомендуется 
проведение контрольной МРТ, так как у значитель-
ной доли пациентов при  первичном исследовании 
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 патологических изменений не выявляется [9]. Ис-
следование цереброспинальной жидкости (ЦСЖ) 
не является необходимым, когда этиология и диаг-
ноз очевидны. Анализ цереброспинальной жидко-
сти может выявить повышение внутричерепного 
давления, увеличение белка или мононуклеарный 
плеоцитоз. Электроэнцефалография может выя-
вить диффузное замедление биоэлектрической 
активности в обеих гемисферах головного мозга, с 
учетом запаздывания патологических изменений, 
выявляемых на МРТ (по сравнению с клинической 
картиной).
Терапия, как правило, симптоматическая. Ста-
билизация состояния, реабилитационное лече-
ние, направленное на восстановление утраченных 
функций и предотвращение возможных осложне-
ний (аспирационная пневмония, дыхательная не-
достаточность, тромбоз вен нижних конечностей, 
тромбоэмболия легочной артерии (ТЭЛА), контрак-
туры, пролежни, инфекция мочевыводящих путей 
(МВП)). Во время терапии электролитных наруше-
ний темп коррекции гипонатриемии не должен пре-
вышать 8 ммоль/л в сутки. Настоятельно рекомен-
дуется избегать гипернатриемии в течение лечения. 
Острую гипернатриемию с уровня >170 ммоль/л 
до уровня 155 мосм/л следует проводить быстро. 
Прогноз чаще неблагоприятный. Летальный исход 
довольно распространен. Полное выздоровление 
маловероятно и требует многих месяцев реабилита-
ционного лечения. Резидуальные неврологические 
нарушения варьируют от синдрома «запертого че-
ловека» до центральной тетраплегии. У пациентов с 
экстрапонтинным миелинолизом могут сохранять-
ся атаксия, тремор и другая очаговая неврологиче-
ская симптоматика в зависимости от локализации 
очагов демиелинизации [5, 10].
КЛИНИЧЕСКОЕ  НАБЛЮДЕНИЕ
Пациентка Г. Г. Ф., 71 год, была доставлена бри-
гадой скорой медицинской помощи в отделение 
реанимации Всеволожской клинической межрай-
онной больницы без сознания. В течение последних 
3 недель на фоне бессолевой диеты у пациентки по-
явились изжога, слабость, эпизоды подъема артери-
ального давления, в связи с чем она дополнительно 
к постоянной гипотензивной терапии (Метопро-
лол 50 мг 2 р./сутки утром и вечером, Индапамид 
1,5 мг/ сутки, Апиксабан 5 мг 2 р./сутки утром и 
вечером, Валсартан 40 мг 1 р./сутки утром, иногда 
и вечером) стала добавлять Фуросемид, дозу и крат-
ность которого родственники точно не знают. В ночь 
с 11.08.2019 г. на 12.08.2019 г. у пациентки возник 
эпизод клонических судорог с потерей сознания, в 
связи с чем и была госпитализирована. Интересно, 
что накануне развития эпизода потери сознания с 
клоническими судорогами пациентка активно ра-
ботала в саду на жаре, что способствовало обиль-
ному потоотделению. При поступлении обращали 
на себя внимание дисэлектролитные нарушения: 
резко сниженный уровень натрия (до 105 ммоль/л), 
калия (2,5 ммоль/л), ионизированного кальция (0,98 
ммоль/л), умеренная гипопротеинемия (47 г/л). 
Исключалось острое нарушение мозгового крово-
обращения (ОНМК) – по данным компьютерной 
томографии (КТ) – ангиографии головного мозга 
от 12.08.2019 г.: убедительных данных за ОНМК на 
момент исследования не выявлено; КТ-признаков 
стенозов, окклюзий интракраниальных артерий, 
аневризматического расширения и артериовеноз-
ной мальформации (АВМ) не выявлено. Больной 
проводили коррекцию дисэлектролитных наруше-
ний, в результате чего уровень натрия через 1 сутки 
после поступления был 121 ммоль/л, в дальнейшем 
нормализация до 139 ммоль/л. Пациентка пришла в 
сознание на 2-е сутки после поступления в стацио-
нар, однако сохранялись признаки энцефалопатии, 
проявляющиеся когнитивным снижением, тем не 
менее она была способна к самообслуживанию. 
Для исключения онкопатологии как причины дис-
электролитных нарушений проводили ряд обсле-
дований: рентгенографию органов грудной клетки, 
КТ и ультразвуковое исследование (УЗИ) органов 
брюшной полости и забрюшинного пространства, 
фиброгастродуоденоскопию (ФГДС). По данным 
КТ было выявлено гиподенсное образование левого 
надпочечника 10×8 мм, гормонпродукция которого 
не уточнялась.
Для выяснения причин дисэлектролитных 
нарушений, определения гормонпродукции об-
разования в надпочечнике пациентка была пе-
реведена в эндокринное отделение ЛОКБ. При 
поступлении значимых нарушений электролит-
ного баланса не выявлено: натрий – 134 ммоль/л, 
калий – 3,8 ммоль/л, ионизированный каль-
ций – 1,22 ммоль/л. За время госпитализации 
были исключены патология щитовидной железы 
(свободный Т3 (СТ3) – 3,29 пмоль/л, свободный 
Т4 (СТ4) – 16,50 пмоль/л, тиреотропный гормон 
(ТТГ) – 2,74 мкМЕ/мл), первичная хроническая 
надпочечниковая недостаточность (адренокорти-
котропный гормон (АКТГ) – 13,2 пг/мл, корти-
зол – 381,0 нмоль/л, альдостерон – 160,8 пг/ мл, 
ренин – 110,94 пг/мл, что было расценено как 
компенсаторный механизм в ответ на гипонатри-
емию), патология паращитовидной железы (парат-
гормон – 45,60 пг/мл), онкопатология – показате-
ли онкомаркеров в норме (раково-эмбриональный 
антиген – 2,39 нг/мл, СА 19-9 – 4,93 Ед./мл). В пе-
риод госпитализации (спустя 10 дней от эпизода 
потери сознания с клоническими судорогами) 
у пациентки развились дизартрия и дисфагия. 
Была осмотрена неврологом. В неврологическом 
статусе обращали на себя внимание когнитивное 
снижение, грубая дизартрия вплоть до анартрии, 
тяжелая дисфагия, повышение мышечного тонуса 
по смешанному типу, центральный тетрапарез до 
4б, динамическая и статико-локомоторная атаксия, 
яркий рефлекс Бабинского с двух сторон, лево-
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сторонняя гемигипестезия лица. Для исключения 
бульбарной формы миастении была выполнена 
прозериновая проба с положительным эффек-
том (через 30 мин после введения 1,0 мл прозери-
на подкожно пациентка начала глотать), однако, по 
результатам электронейромиографии (ЭНМГ) от 
27.08.2019 г., данных, свидетельствующих о нару-
шении надежности нервно-мышечной передачи, 
не выявлено. Феномен декремента и инкремента 
отсутствует. Данных за изменения первично-мы-
шечного характера не получено. Электромиографи-
ческие признаки поражения на уровне ядер и (или) 
моторных волокон тройничного нерва с двух сторон. 
Умеренно выраженные изменения в зоне иннерва-
ции подъязычного нерва. Данных за гиперплазию 
вилочковой железы/тимому по результатам КТ ор-
ганов грудной клетки от 27.08.2019 г. не получено.
Для подтверждения/исключения осмотическо-
го демиелинизирующего синдрома была выполне-
на МРТ головного мозга от 27.08.2019 г.: опреде-
ляется симметричное повышение интенсивности 
МР-сигнала на Т2 ВИ от чечевицеобразных и хво-
статых ядер с обеих сторон без снижения ADC 
(рис. 1–4); в субкортикальных отделах обоих полу-
шарий головного мозга определяются единичные 
мелкие очаги глиоза сосудистого генеза; гипофиз 
в размерах не увеличен; минимальные изменения 
в области моста в виде повышения интенсивности 
МР-сигнала на Т2 ВИ (рис. 3); патологических объ-
емных образований в головном мозге не обнару-
жено. Для дальнейшего обследования и лечения 
пациентка была переведена в неврологическое от-
деление. В неврологическом статусе было выявле-
но: когнитивное снижение, насильственный смех, 
яркий хоботковый рефлекс, рефлекс Маринеску–
Радовича, хватательный рефлекс с двух сторон, 
гипомимия, брадикинезия, нижний центральный 
парапарез до 4б в проксимальных отделах, динами-
ческая и статико-локомоторная атаксия, умерен-
ные проявления дизартрии и дисфагии. В связи с 
положительной прозериновой пробой еx juvantibus 
был назначен пиридостигмина бромид 60 мг 1 таб-
летка 3 р./сутки, однако состояние пациентки не 
улучшилось. Ввиду этого препарат был отменен, 
а предварительным диагнозом, учитывая данные 
анамнеза, клинической картины, лабораторных 
и инструментальных исследований, стал «Экс-
трапонтинный миелинолиз». Контрольная МРТ 
головного мозга от 06.09.2019 г. выявила более от-
четливое повышение интенсивности МР-сигнала 
на Т2 ВИ в центральном отделе Варолиева моста 
(рис. 3), а также небольшое уменьшение объема 
участков измененного МР-сигнала в базальных 
ганглиях с обеих сторон (рис. 1–4). Таким обра-
зом, был сформулирован заключительный диагноз: 
«Центральный понтинный и экстрапонтинный ми-
елинолиз». Эндокринная патология как причина 
развившейся гипонатриемии была исключена по 
повторным результатам гормональной диагности-
ки от 06.09.2019 г. (альдостерон – 17,7 пг/мл, ре-
нин – 6,41 пг/мл в положении лежа).
Пациентка получала инфузионную терапию 
(поляризующую смесь: KCl 7,5 % – 30 мл + инсу-
лин 5 Ед. + глюкоза 5 % – 400 мл + MgSO
4
 25 % – 
10 мл), витамины группы В (витамин В6 – 2,0 мл, 
витамин В1 – 2,0 мл в/м через день), ноотропный 
препарат 10 мл на 0,9 % NaCl 250 мл в/в № 10, ежед-
невно занималась с логопедом, на фоне чего отме-
чалась значительная положительная динамика в 
виде уменьшения дизартрии и дисфагии. Спустя 
3 месяца после выписки при осмотре пациентки 
обращает на себя внимание легкая дизартрия и 
амиостатический синдром с незначительным пар-
кинсоническим тремором обеих рук, а также син-
Рис. 1. Сравнение МРТ головного мозга без контрастирования от 27.08.2019 г. (а) и 06.09.2019 г. (б):  
на аксиальном срезе Т2 Propeller наблюдается повышение интенсивности МР-сигнала от скорлупы 
 чечевицеобразных ядер, более выраженное слева
Fig. 1. Comparison of non-contrast MRI of the brain dated 27.08.2019 (а) and 06.09.2019 (б): on axial section Т2 
Propeller, there is an enhancement of MR-signal from putamen of nucleus lentiformis, more distinctly left side
а б
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дром беспокойных ног. Данная симптоматика от-
четливо уменьшилась после приема Пирибедила.
ОБСУЖДЕНИЕ  РЕЗУЛЬТАТОВ
Особенностью данного случая является то, 
что именно сочетание трех отдельных факторов 
(длительная бессолевая диета, неконтролируемый 
прием диуретиков, повышенное потоотделение) 
привело к развитию хронической гипонатрие-
мии и, как следствие, быстрой терапии данного 
состояния – сочетание центрального понтинного 
и экстрапонтинного миелинолиза. Самые же ча-
стые причины хронической гипонатриемии (исто-
щение, алкоголизм, выраженная дегидратация 
вследствие длительной диареи, рвоты, заболева-
ния печени, состояния после трансплантации пе-
чени, ожоговая болезнь) были исключены. Заста-
вила также усомниться в диагнозе положитель-
ная прозериновая проба, в результате которой у 
пациентки временно уменьшились  проявления 
дисфагии и дисфонии. Однако анамнез, клини-
ческая картина, неврологический статус, харак-
терные изменения на МРТ с интервалом в 9 дней, 
данные ЭНМГ, позволившие исключить буль-
барную форму миастении, подтвердили диагноз 
«Центральный понтинный и экстрапонтинный 
миелинолиз».
В заключение следует обратить внимание на 
рост заболеваемости данной нозологии – только 
на базе ЛОКБ за 2 месяца было выявлено 2 слу-
чая осмотической демиелинизации, что не может 
не навести на мысль о серьезной необходимости 
строгого соблюдения стандартов коррекции дис-
электролитных нарушений.
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Рис. 2. На аксиальном срезе Т2 Propeller от 06.09.2019 г. становится отчетливее видна симметричность процесса
Fig. 2. On axial section Т2 Propeller from 06.09.2019, the process becomes more symmetrical
Рис. 3. На аксиальном срезе Т2 Propeller отмечается повышение интенсивности МР-сигнала  
в области центрального отдела Варолиева моста, более интенсивно от 06.09.2019 г.
Fig. 3. On axial section Т2 Propeller, there is an enhancement of MR-signal from central part of pons,  
more intensive from 06.09.2019
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Рис. 4. Cor T2 frFSE . На коронарных срезах Т2 frFSE отмечаются признаки симметричного повреждения 
базальных ганглиев, однако при сравнении двух МРТ от 27.08.2019 г. и 06.09.2019 г. обращает на себя 
внимание небольшое уменьшение объема участков измененного МР-сигнала в базальных ганглиях 
с обеих сторон
Fig. 4. Cor T2 frFSE. On coronal section Т2 frFSE, there are signs of symmetrical damage of basal nuclei, howev-
er, by comparing two of them from 27.08.2019 and 06.09.2019, there is a small reduction of volume of enhance-
ment of MR-signal in basal nuclei from two sides
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